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CASO CLINICO

Cirugia de Young para el tratamiento quirurgico de la
epistaxis en telangiectasia hemorragica hereditaria:

reporte de un caso y revision de la literatura

Young’s procedure for surgical treatment of epistaxis in hereditary
hemorrhagic telangiectasia: A case report and literature review

Francisco Ringler A.">, José Zemelman L.>°, Felipe Cardemil M.>*, Constanza Valdés P"*

Resumen

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria (THH) es una displasia vascular multisistémi-
ca, de herencia autosémica dominante, caracterizada por el desarrollo de telangiecta-
sias mucocutdneas y malformaciones arteriovenosas viscerales. El diagndstico se realiza
mediante los criterios de Curagao publicados en el ano 2000 y su manejo requiere de
un equipo multidisciplinario donde el rol del otorrinolaringélogo(a) es fundamental,
puesto que la epistaxis se presenta en un 90%-95% de los pacientes siendo una de las
primeras manifestaciones clinicas de la enfermedad y pudiendo amenazar la vida del
paciente. En la literatura se describen multiples alternativas de tratamiento médico y
quirdrgico para la epistaxis, sin existir un tratamiento definitivo para la enfermedad. A
continuacién, presentaremos el caso de una paciente de 56 afios con THH y epistaxis
recurrentes severas que, tras no responder al tratamiento médico conservador y multi-
ples procedimientos quirtirgicos, se realiz el cierre nasal mediante el procedimiento de
Young, constituyendo el primer caso reportado en nuestro pais.

Palabras clave: Telangiectasia hemorragica hereditaria, sindrome de Rendu-Osler-
Weber, epistaxis recurrente, cierre nasal.

Abstract

Hereditary hemorrhagic telangiectasia (HHT) is a multisystemic vascular dysplasia, of
autosomal dominant inheritance, characterized by the development of mucocutaneous te-
langiectasias and visceral arteriovenous malformations. The diagnosis is made using the
Curagao criteria published in 2000 and its management requires a multidisciplinary team
where the role of the ENTs is fundamental, since epistaxis occurs in 90%-95% of patients,
being one of the first clinical manifestations of the disease and may threaten the life of the
patient. Multiple medical and surgical treatment alternatives for epistaxis are described in
the literature without a definitive treatment for the disease. Here, we present the case of a
56-year-old patient with severe recurrent HHT and epistaxis who, after not responding to
the initial conservative and surgical treatments, a nasal closure was performed, using the
Young’s procedure, constituting the first case reported in our country.

Keywords: Hereditary hemorrhagic telangiectasia, Rendu-Osler-Weber syndrome, recu-
rrent epistaxis, nasal closure.
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por el desarrollo de telangiectasias muco-

cutdneas y malformaciones arteriovenosas

La telangiectasia hemorrdgica hereditaria
(THH) o sindrome de Rendu-Osler-Weber
es una displasia vascular multisistémica de
herencia autosémica dominante caracterizada

viscerales'. Tiene una prevalencia de 1 por
cada 5.000-10.000 personas sin diferencias
étnicas ni por género’. El diagnéstico y ma-
nejo de estos pacientes es complejo y requiere
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de un trabajo multidisciplinario, donde el rol
del otorrinolaringélogo(a) es fundamental,
puesto que la epistaxis se presentard en un
90%-95% de los pacientes, siendo una de
las primeras manifestaciones clinicas de la
enfermedad®.

Se describen en la literatura multiples al-
ternativas de manejo médico y quirdrgico de
la epistaxis en THH cuyo objetivo principal es
reducir la frecuencia y severidad del sangrado,
que, posteriormente, serd necesario repetir por
la formacién de nuevas telangiectasias®. Sin
embargo, algunos pacientes tienen epistaxis tan
graves y frecuentes que pueden poner en peli-
gro la vida y es, precisamente, para este grupo,
que se desarroll6 el cierre nasal en la década de
1990. Posteriormente, Lund modifica la técni-
ca descrita por Young logrando un cierre del
vestibulo nasal sin tensién y obteniendo una
baja tasa de complicaciones con excelentes
resultados en el control de la epistaxis’. En el
presente articulo describiremos el primer caso
reportado en Chile de cierre nasal mediante
cirugia de Young.

Caso Clinico

Paciente femenina de 56 afios con diag-
néstico de THH, dano hepdtico crénico,
linfoma no Hodgkin tratado y epistaxis
recurrente. Dentro de su historial médico
destacan multiples transfusiones de glébulos
rojos (GR), reiteradas electrocauterizaciones
de telangiectasias en mucosa nasal y una
septodermoplastia. Hospitalizada en nuestro
servicio en 10 oportunidades por epistaxis y
anemia severa siendo manejadas, inicialmente,
con transfusiones de GR, 4cido tranexdmico
y taponamiento nasal, requiriendo, ademds,
electrocauterizaciones de mucosa nasal en 6
ocasiones y ligadura de arteria esfenopalatina
bilateral. A pesar de lo anterior, persistié con
epistaxis recurrente de dificil manejo por lo
que se plante6 realizar el cierre nasal, lo cual
fue rechazado en primera instancia. Luego de
5 afnos de seguimiento y tras presentar epistaxis
severa con hemoglobina de 2,7 g/dl y hemato-
crito de 11,6% sumado al riesgo de epistaxis
severa de 9,49 (rango 0-10) calculado por el
HHT-ESS® (por sus siglas en inglés - Hereditary
Hemorrhagic Telangiectasia - Epistaxis Severity

de la literatura - F. Ringler A. y cols.

Score) se decide realizar el cierre nasal previa
estabilizacion hemodindmica.

Se lleva a cabo el procedimiento, previa
electrocauterizacion endoscopica de mucosa
nasal. Se realiza una incision circunferencial en
la unién mucocutdnea del vestibulo nasal y se
confeccionan 4 colgajos en cada fosa nasal, 2
mucosos y 2 cutdneos, similar a la técnica des-
crita por Young en 19617 que luego se suturan
sin tensién en 2 planos con sutura reabsorbible
(Vicryl 3-0) a colgajos mucosos y monofila-
mento no absorbible (Ethilon 4-0) a colgajos
cutdneos como se muestra en la Figura 1.

La paciente evoluciona sin complicaciones
posoperatorias luego de 72 horas de hospita-
lizacién. A las 2 semanas posoperatorias se
realiza retiro de puntos del vestibulo nasal
y al dia de hoy, luego de 2 anos de segui-
miento, solo ha presentado un episodio de
epistaxis posterior autolimitada en relacién
a situacién emocional y su calidad de vida ha
mejorado considerablemente. En la Figura 2
se muestran los resultados del cierre nasal a
los 12 meses.

Discusion

La THH fue descrita por primera vez por
Sutton en 1864, publicando el caso de un
paciente huérfano con malformaciones vascu-
lares y hemorragias nasales recurrentes. En el
afio 2000, Shovlin y cols.® publican los criterios
diagnésticos conocidos como los criterios de
Curagao: epistaxis recurrente y espontdnea,
telangiectasias mucocutdneas, historia familiar
de primer grado con THH y malformaciones
arteriovenosas viscerales.

Es importante considerar que, en estos
pacientes, el flujo aéreo nasal es suficiente para
producir sangrado por lo que la aplicacion de
medidas generales como la humidificacién y
lubricacién nasal son fundamentales®. Hasta
el dia de hoy no existe un tratamiento médico
ideal que permita controlar completamente
la epistaxis, sin recurrir a procedimientos
quirdrgicos invasivos que alteren la anato-
mia y fisiologia nasal. Dentro de las medidas
recomendadas para el manejo de la epistaxis
en pacientes con THH se encuentran la com-
presion bi-digital como primera opcién 'y, en
caso de no respuesta, se aconseja el tapona-
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Figura 1. (A) Electrocauteriza-
cion de telangiectasias en mu-
cosa nasal bilateral con pinza
bipolar. Destaca perforacion
septal amplia por cauteriza-
ciones previas. (B) Incision cir-
cunferencial en vestibulo nasal
derecho. Se aprecia colgajo
cutaneo medial anterior y col-
gajo mucoso medial posterior.
(C) Union de colgajos mucosos
en fosa nasal derecha mediante
sutura reabsorbible. (D) Sutura
de colgajos cutaneos en vesti-
bulo nasal izquierdo mediante
monofilamento no absorbible.

miento nasal con material reabsorbible’. El
uso de anticuerpos monoclonales anti- VEGF
(vascular endothelial growth factor) como el
bevacizumab se inici6 en el 2012, luego de dos
reportes de casos con resultados prometedo-
res'’. Al-Samkariy cols." realizaron un estudio
multicéntrico internacional: 238 pacientes con
THH recibieron una infusién de 5mg/kg cada
dos semanas por un periodo promedio de 12
meses, logrando una mejoria de la hemoglobi-
nade 3,2 g/dL (IC del 95%, 2,9-3,5 g/dL), una
reduccion de transfusiones de GR del 82% y
una disminucién de 3,4 puntos en la HHT-ESS
luego del primer ano de tratamiento. También
se ha estudiado el rol de la hormonoterapia,
agentes antifibrinoliticos y braquiterapia sin
N evidenciar un efecto significativo en la dis-
Figura 2. Control posoperatorio a los 12 meses del ciere  Minucion de la frecuencia de los episodios'.
nasal. Entre las opciones quirtrgicas, la foto-
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coagulacion con ldser KTP (potassium titanyl
phosphato) y argén son las mas utilizadas en
epistaxis leve a moderada. La embolizacién
arterial nasal junto con las ligaduras arteriales
solo son utiles a corto plazo'. La septodermo-
plastia fue descrita en 1960y consiste en retirar
la mucosa nasal més afectada por las telangiec-
tasias y reemplazarla por un injerto cutaneo,
sin embargo, con el tiempo se produce una
revascularizacion del injerto que conduce a
la recurrencia de los episodios requiriendo
procedimientos adicionales en hasta un 25%*".
Morais y cols.!* describieron su experiencia
a 15 afios, tras el uso de polidocanol, como
escleroterapia submucosa en pacientes con
THH. Esta técnica mostré una mejoria del 95%
en la reduccién de la frecuencia y cuantia de la
epistaxis, pero con necesidad de infiltraciones
adicionales durante la vida.

El cierre nasal se describe como un proce-
dimiento excepcional ante hemorragias graves
y recurrentes con riesgo vital luego de haber
agotado otras alternativas de tratamiento con
menor repercusiéon en la fisiologia nasal’.
En el caso de nuestra paciente, se intentaron
multiples procedimientos quirdrgicos para dis-
minuir la frecuencia y severidad del sangrado,
sin lograr un control definitivo de la epistaxis,
y tras ver cada vez mds afectada su calidad de
vida, requiriendo reiteradas hospitalizaciones
y transfusiones de GR, se optd por realizar el
cierre nasal, presentando una recuperacién
favorable y exenta de complicaciones.

El cierre nasal o procedimiento de Young
fue descrito, inicialmente, para el tratamiento
de la rinitis atréfica’. Su concepto fue aplicado
por Lund’ en el manejo de pacientes con THH
y epistaxis severa para evitar el dafio que supo-
ne el flujo aéreo nasal sobre las telangiectasias.
Lund modificé la técnica de Young en 1997
mediante la confeccion de 3 colgajos radiales
en la unién mucocutdnea del vestibulo nasal
que se elevan retrégradamente hacia el borde
nasal para lograr un cierre sin tensiéon mediante
suturas absorbibles. Su técnica fue aplicada en
100 pacientes (87% bilateral) logrando con-
trolar completamente la epistaxis en el 91%
de ellos. En cuanto a la tasa de dehiscencias,
10 de 100 pacientes experimentaron pequenos
orificios asociados a sangrado entre 3 mesesa 5
anos desde el procedimiento, requiriendo cie-
rre primario (8/10) o colgajo nasolabial (2/10).

Respecto a los efectos adversos posquirdrgicos:
40% manifesté hiposmia/disgeusia, 14% fati-
gabilidad, 12% alteraciones del suefio y 10%
plenitud aural. Es importante mencionar que
la reapertura del vestibulo nasal se realiz6 en
1 solo paciente quien lo solicité por motivos
personales, debiendo ser reintervenido a los
6 meses por la recidiva de los episodios de
epistaxis®.

Otros autores describen su experiencia en
series de menor tamaiio. Sena Esteves y cols."
realizan el cierre nasal bilateral mediante la téc-
nica de Young modificada en cuatro pacientes,
logrando un control total de la epistaxis luego
de un seguimiento promedio de 19 meses.
Andersen y cols." estudiaron la satisfaccién ge-
neral luego del procedimiento e incidencia de
complicaciones posoperatorias. Se incluyeron
10 pacientes con un seguimiento promedio de
64 meses. Todos presentaron efectos adversos,
entre ellos disgeusia, anosmia y xerostomia
(80%), voz hiponasal (50%) y alteraciones
del suenio (40%), sin embargo, y a pesar de
los sintomas molestos, 9 de los 10 pacientes
recomendarian el procedimiento.

Conclusiones

Actualmente, no existe un tratamiento
definitivo para el manejo de la epistaxis en
THH, pero si, multiples alternativas de te-
rapias médicas y quirdrgicas que deben ser
evaluadas caso a caso y cuyo objetivo principal
es atenuar los sintomas y mejorar la calidad
de vida de los pacientes. Estas medidas deben
ser utilizadas en forma escalonada siendo
una medida excepcional pero efectiva, el
cierre nasal, el cual ha mostrado excelentes
resultados, siendo el tinico tratamiento en la
actualidad capaz de detener completamente
la recurrencia de la epistaxis. En nuestro caso
clinico, los resultados obtenidos mediante el
cierre nasal fueron excelentes en términos de
control del sangrado y mejoria de la calidad de
vida, sin presentar complicaciones ni efectos
adversos graves para la paciente, por lo que
consideramos que este procedimiento es una
alternativa segura y efectiva para el manejo de
la epistaxis severa en pacientes con THH que
no han respondido a tratamiento médico o
quirurgico conservador.
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